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CIDP oder
hATTR-Amyloidose?

Tauschend dhnliche Symptome
kénnen zu Fehldiagnosen flihren



Trotz spezifischer Diagnosekriterien

kommt es zu CIDP-Fehldiagnosen'?

e Die Diagnose der chronischen inflammatorischen demyelinisierenden
Polyradikuloneuropathie (CIDP) und ihrer Varianten®* basiert auf
einer Kombination aus klinischen, elektrodiagnostischen und labor-

chemischen Untersuchungen, um andere Stérungen auszuschliefRen,
die eine CIDP imitieren kénnen.

e Patientiinnen erflllen in einigen Fallen alle diagnostischen Kriterien,
haben aber keine CIDP!
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Die Patienten sprechen schlecht oder nicht auf die leitlinien-
gerechte Therapie der CIDP mit intravendsen Immunglobulinen
(IVIG), Kortikosteroiden und Plasmaaustausch (Plasmapherese)® an.

Ist dies der Fall, sollte zunachst eine Re-Evaluation
der CIDP-Diagnose erfolgen, um andere Erkran-
kungen auszuschlieen, die eventuell eine CIDP
Limitieren®, bevor andere immunsuppressive Behand-
lungsstrategien in Betracht gezogen werden.?

Genetische Erkrankungen, die klinische oder

elektrodiagnostische Merkmale von CIDP oder

CIDP-Varianten imitieren kénnen:'

e Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung (hereditare motorisch-
sensible Neuropathie Typ 2)

e Hereditare Neuropathien, einschlie3lich hereditarer
Neuropathie mit Neigung zu Druckldahmungen (HNPP)

e Hereditare Transthyretin-Amyloidose (hATTR, auch ATTRvV)

a Zuvor atypische CIDP-Varianten multifokale, fokale, distale, motorische oder sensible CIDP-Entitat.



Leitsymptome im Blick

Eine Vielzahl von Symptomen kann dazu beitragen, einen
Verdacht auf eine hATTR-Amyloidose bei CIDP-Patient:innen
zu verifizieren.'#>

hATTR-Amyloidose:
Verdachtige Leitsymptome’45

Sensibilitatsverlust Gber den Handgelenken und/oder
Schwéache der oberen Gliedmalen

Schmerzen in den Gliedern

Autonome Dysfunktion

Familiengeschichte

Schlechtes Ansprechen auf immunmodulatorische
Therapien (IVIG, Plasmaaustausch, Kortikosteroide)

Klinische Hinweise?
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Schmerzen

Dysautonomie

Klein-faseriger Sensibilitatsverlust Uber den Handgelenken
Distale Schwéche in den oberen Gliedmalen

Fehlen von Ataxie

—) Die Ahnlichkeit und die Vielzahl der Symptome erschwert
die Differenzialdiagnostik einer CIDP oder einer hATTR-
Amyloidose.? Insbesondere bei Patient:innen mit einer
sensomotorischen Neuropathie fUhrt dies haufig zu
CIDP-Fehldiagnosen.*®

= Ein schlechtes oder kein Ansprechen auf eine CIDP-
Therapie gibt einen Hinweis auf eine mogliche Fehldiag-
nose. Ein Gentest auf eine hATTR-Amyloidose ist in diesem
Fall empfehlenswert.”?

—(Q Die Pravalenz der Leitsymptome hilft bei der Diagnostik."*5




Symptom-Schnittpunkt ist die
sensomotorische Neuropathie
Die mit der hATTR-Amyloidose-assoziierte sensomotorische

Neuropathie (SN) ahnelt der SN bei CIDP und fuhrt haufig
irrtimlich zu einer CIDP-Diagnose.*®
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e 15-20 % der hATTR-Amyloidose-Patient:innen
mit Polyneuropathie (PNP) erhalten irrtimlich
eine CIDP-Diagnose.5®

e Studien haben gezeigt, dass 7-35 % der Pati-
ent:innen mit hATTR-Amyloidose die diagnos-
tischen Kriterien der European Federation of
Neurological Societies/Peripheral Nerve Society
(EFNS/PNS)-Leitlinien fur CIDP erfiillen.®"

Die hereditare Transthyretin-Amyloidose (hATTR, auch ATTRvV)
ist eine seltene, progrediente, potentiell lebensbedrohliche,
autosomal-dominant vererbbare Erkrankung, die durch die
Bildung und Ablagerung von genetisch veranderten Amyloid-
Transthyretin (TTR)-Varianten verursacht wird.*>




Die Inzidenz der hATTR-Amyloidose bei
IVIG-Non-Respondern ist hoch™

e Von 123 IVIG-Non-Respondern, bei denen eine

TTR-Genanalyse durchgefiihrt wurde, hatten
34 Patient:innen (28 %) eine TTR-Variante.?

e Das sind 12,3 % der insgesamt
276 Non-Responder.’?

Ergebnisse einer anonymen Umfrage in Frankreich unter 100 zuféllig ausgewahlten Neurologen.



CIDP, chronische inflammatorische demyelinisierende Polyradikuloneuropathie; EFNS/PNS jetzt EAN/PNS,
European Academy of Neurology/Peripheral Nerve Society; hATTR, hereditédre Transthyretin-vermittelte
Amyloidose; HNPP, hereditdare motorische Neuropathie mit Neigung zu Druckldhmungen; IVIG, intravendse
Immunglobuline; PNP, Polyneuropathie.
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